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RESUMEN

Introduccién: Los sarcomas pulmonares primarios son tumores malignos raros con una incidencia estimada en torno al 0,5% de todas
las neoplasias pulmonares. De sus tipificaciones descritas en la literatura, dos en especial, los leiomiosarcomas y los rabdomiosarcomas
presentan similitudes en su perfil genético, morfoldgico ¢ inmunohistoquimico, lo que los llevé a recibir la misma clasificacién: tumor
rabdomiobléstico inflamatorio. Este tipo de tumor suele afectar a los tejidos blandos de las extremidades y el tronco, y predomina en
hombres jévenes y de mediana edad. Debido al escaso nimero de casos de tumores rabdomiobldsticos reportados en la literatura, tanto
su diagndstico como su tratamiento estdn pobremente descritos. Informe del caso: Paciente de sexo femenino, 19 afios, que consulté por
tres episodios de infeccidn respiratoria en el 16bulo inferior del pulmén derecho en un periodo de 18 meses. La tomografia computarizada
de térax mostrd obstruccién del bronquio intermedio y dreas de bronquiectasias en el I6bulo inferior derecho. Ante esto, se realizé una
bilobectomia media baja mediante cirugia robdtica. La paciente recibié el alta hospitalaria tres dias después de la operacién. Se realizé
inmunohistoquimica y se definié el diagnéstico de tumor rabdomioblastico inflamatorio de bajo grado. Conclusién: Este informe presenta

un caso de tumor pulmonar raro, tratado mediante una técnica quirdrgica ain no reportada para este tipo de patologia.
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ABSTRACT

Introduction: Primary lung sarcomas are rare malignant tumors with
an estimated incidence of around 0.5% of all lung neoplasms. Of their
typifications described in the literature, two especially, leiomyosarcomas
and rhabdomyosarcomas, have similarities in their genetic, morphological
and immunohistochemical profile, which led them to be classified with the
same name: inflammatory rhabdomyoblastic tumor. This type of tumor
usually affects soft tissues in the extremities and trunk, and predominates
among young and middle-aged men. Due to the small number of cases of
rhabdomyoblastic tumors reported in the literature, both their diagnosis
and treatment are poorly described. Case report: Female patient, 19 years
old, who had three episodes of respiratory infection in the lower lobe of the
right lung in a period of 18 months. Computed tomography of the chest
showed obstruction of the intermediate bronchus and areas of bronchiectasis
in the right lower lobe. In view of this, a lower middle bilobectomy was
performed through robotic surgery. The patient was discharged from hospital
three days after the operation. Immunohistochemistry revealed low-grade
inflammatory rhabdomyoblastic tumor. Conclusion: This report described a
case of a rare lung tumor, submitted to a surgical technique not yet reported
for this type of pathology.
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RESUMO

Introdugio: Os sarcomas primdrios do pulmio sio tumores malignos
raros com incidéncia estimada em torno de 0,5% de todas as neoplasias
pulmonares. De suas tipificagdes descritas na literatura, duas especialmente,
os leiomiossarcomas e os rabdomiossarcomas, apresentam semelhancas em
seu perfil genético, morfolégico e imuno-histoquimico, o que os levou a
receberem uma mesma classificagao: tumor rabdomiobldstico inflamatério.
Esse tipo de tumor costuma acometer tecidos moles em extremidades e
tronco, e predomina em meio a homens jovens e de meia-idade. Em razio
do pequeno niimero de casos de tumores rabdomiobldsticos relatados na
literatura, tanto seu diagnéstico quanto seu tratamento sdo pouco descritos.
Relato de caso: Paciente, sexo feminino, 19 anos, apresentou trés episédios
de infecgdo respiratéria no lobo inferior do pulmao direito em um periodo
de 18 meses. A tomografia computadorizada do térax evidenciou obstrugio
do bronquio intermedidrio e 4reas de bronquiectasias no lobo inferior
direito. Diante disso, realizou-se bilobectomia inferior-média, conduzida
por cirurgia robdtica. A paciente recebeu alta hospitalar trés dias depois do
pés-operatdrio. A imuno-histoquimica revelou tumor rabdomiobldstico
inflamatério de baixo grau. Conclusio: Este relato apresentou um caso
de tumor pulmonar raro, abordado por uma técnica cirdrgica ainda nio
relatada para esse tipo de patologia.

Palavras-chave: neoplasias pulmonares; sarcoma; leiomiossarcoma;
rabdomiossarcoma.
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INTRODUCCION

Los sarcomas primarios del pulmén son tumores
malignos raros con incidencia estimada en alrededor
del 0,5% de todas las neoplasias pulmonares™?. De sus
tipificaciones descritas en la literatura, leiomiosarcoma,
fibrosarcoma, hemangiopericitoma y rabdomiosarcomas
son los tipos intratordcicos mds comunes, siendo el
leiomiosarcoma el que responde por casi el 30% de los
sarcomas primarios del pulmén®*. Tal neoplasia puede
originarse en estructuras compuestas por musculo liso,
como por ejemplo los bronquios®. El grado de malignidad
de tales tumores debe ser evaluado en el examen
histopatolégico con base en el niimero de mitosis, en
su celularidad y en su grado de diferenciacién. Mientras
que los de alto grado presentan répida diseminacion, alta
agresividad y se caracterizan por una extensa invasion
vascular y linfdtica, los de bajo grado tienden a poseer
mayor tamafo, menor velocidad de crecimiento y menor
ocurrencia de metdstasis®.

Mas atn, recientes estudios mostraron semejanzas en
los perfiles genético, morfolégico e inmunohistoquimico
de los leiomiosarcomas y de los rabdomiosarcomas, como
por ejemplo, la baja actividad mitética, la presencia
de 4reas de necrosis y la manifestacién de marcadores
tipicos de musculo esquelético®. Asi, se lleg6 al consenso
de que tales grupos de sarcomas primarios de pulmén
deben recibir la misma clasificacién: la de tumor
rabdomiobldstico inflamatorio’.

La presentacion clinica de tales tumores, a su vez,
se relaciona con el crecimiento de masas pulmonares y
al efecto compresivo ejercido por estas en estructuras
adyacentes, pudiendo dar curso a disnea, sibilancia,
estridor, tos seca o productiva, hemoptisis y neumonias
de repeticién®. Por otro lado, en la tomografia de tdrax,
la referida clase de tumores se presenta, de manera
predominante, en forma de una masa de contornos
regulares y con sefiales radioldgicas asociadas a sus efectos
compresivos, como sefiales de aprisionamiento aéreo, de
impactacién mucoide y de consolidacién. En este sentido,
este informe presentd un caso de tumor rabdomiobldstico
inflamatorio en el 16bulo pulmonar inferior derecho en
una paciente joven de sexo femenino.

Este estudio fue aprobado por el Comité de Etica
en Pesquisa del Complejo Hospitalario HUOC/
PROCAPE con el nimero de parecer 5.471.300 (CAAE:
58713322.7.0000.5192), en conformidad con las
directrices de la Resolucién del Consejo Nacional de Salud
(CNS) n.° 466, del 12 de diciembre de 2012°.

INFORME DEL CASO

Paciente, sexo femenino, 19 afos, con antecedentes
de tres episodios de infecciones respiratorias en el
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l6bulo inferior del pulmén derecho durante un periodo
de 18 meses, buscé atencién con neumdlogo para la
investigacion etioldgica de tales infecciones de repeticion.
En el momento de la atencidén, asi como durante el
periodo de desarrollo de los sintomas, negaba sintomas
sugestivos de sindrome consuntivo y de las demds
patologias comunes del tracto respiratorio, como disnea,
tos y dolor tordcico. Ademds, negaba antecedentes
familiares de neoplasias y, al examen fisico, presentaba
reduccién del murmullo vesicular en los tercios medio
e inferior del hemitérax derecho, sin la presencia de
ruidos adventicios a la auscultacién. En este contexto,
se procedid a la investigacién con la realizacién de
tomografia computarizada del térax, en la cual se evidencié
la presencia de obstruccién del bronquio intermedio y
de dreas de bronquiectasias en 16bulo inferior derecho,
con sefales de impactacién mucoide. Ella fue, entonces,
derivada al servicio de cirugfa tordcica, con el fin de realizar
endoscopia respiratoria con biopsia endobronquial y
lavado broncoalveolar para la dilucidacién de la etiologia
de la referida obstruccién. Tal examen evidencié una
tumoracién vascularizada semioclusiva en el bronquio
intermedio, a la cual se le hizo una biopsia, con material
enviado para estudio que, al examen anatomopatoldgico,
sugirié tratarse de un leiomioma. En este sentido, se
discutié la posibilidad de reseccién endoscépica del
tumor. Sin embargo, en virtud de la destruccién del l6bulo
inferior, se opté por la realizacién de bilobectomia inferior
y media, realizada con la técnica de cirugia robética, con
el envio de la pieza quirtrgica para estudio. El referido
procedimiento se dio sin ocurrencias. La paciente recibié
el alta hospitalaria en el tercer dia del postoperatorio y se
encontraba asintomdtica.

El examen histopatoldgico de la pieza quirtrgica
(Cuadro 1), a su vez, demostré que se trataba de una
neoplasia de células fusiformes con nicleos alargados,
citoplasma eosinofilico, y crecimiento fascicular, con
infiltrado inflamatorio de por medio, incluyendo
histiocitos espumosos y raras células gigantes de Touton.
Se identific, ademds, la manifestacién de marcadores
de musculo liso, con la presencia de ocasionales
mitosis, aunque sin identificacién de necrosis. Tras el
estudio inmunohistoquimico (Cuadro 2) y discusion
entre pat6logos, se definié el diagnéstico como tumor
rabdomiobldstico inflamatorio de bajo grado por tratarse
de tumor muscular liso sin atipia, con mitosis infrecuentes
y que presenta actina y desmina. Bajo esta dptica, por
el cardcter indolente de tal neoplasia, asociado a la
reseccién con mérgenes libres y a la evolucion clinica sin
enfermedades intercurrentes de la paciente, se opté por
el seguimiento anual con tomografias de térax, habiendo
presentado la paciente, un ano después del procedimiento,
la remisién completa de la enfermedad, con buen estado
general y buena capacidad respiratoria residual.



Cuadro 1. Informe histopatolégico

Material: Pulmén derecho

Anticuerpos Resultados
Anticitoqueratina humana | Negativo
Melan-A-humana Negativo
Miogenina Negativo
S100 Negativo
Desmina Positivo multifocal
SOX10 Negativo

Actina de musculo liso Positivo multifocal

CD246 (ALK1) Negativo

CDé68 Positivo

HMB-45 Negativo
Diagnéstico

Tumor muscular liso inflamatorio, de bajo grado.

Nota: Se trata de neoplasia de células fusiformes
con nucleos alargados, citoplasma eosinofilico y
crecimiento fascicular. Hay infilirado inflamatorio
de por medio, incluyendo histiocitos espumosos
y raras células gigantes de Touton. Hay presencia
de marcadores de musculo liso. Se notan mitosis
ocasionales. No se identifica necrosis.

Recife, 4 de octubre de 2021.

Adenda: Se trata de una lesion muy rara, descrita
en la literatura en casvuisticas pequenas. En la
terminologia aceptada actualmente, recibiria el
diagnéstico de leiomiosarcoma inflamatorio de bajo
grado. Sin embargo, recientemente se propuso una
nueva nomenclatura, la de "tumor rabdomioblastico
inflamatorio”, puesto que la mayoria tendria
comportamiento clinico indolente y presentaria al
mismo tiempo marcadores musculares esqueléticos.

DISCUSION

Los tumores rabdomiobldsticos inflamatorios se
presentan comiinmente en forma de tumores de tejidos
blandos en la regién de las extremidades y del tronco,
con mayor predominio en hombres jévenes y de mediana
edad®. Al examen inmunohistoquimico, estos tumores
presentan histiocitos reactivos CD163-positivos, con
fenotipo de musculo esquelético, y presentan miogenina,
PAX-7 y MyoD1, marcadores tipicos de ese musculo'’. Esta
configuracion se corrobora por su perfil genético, el cual se
encuentra regulado por genes cruciales para la diferenciacién
del musculo esquelético?, ademds de la haploidizacién
gendmica salvando los cromosomas 5 y 227

Ademds, su morfologia se caracteriza por la presencia
de una cdpsula fibrosa conteniendo agregados ganglionares

Tumor Rabdomioblastico Inflamatorio Pulmonar

Cuadro 2. Inmunohistoquimica

Material: Pulmén derecho

Marcador (anticuerpo)

AML (actina de musculo liso)
1A4

Desmina (filamento
intermedio células muscular)
(D33)

Proteina S-100 (policlonal)

CD34 - Antigeno de células
hematopoyéticas y pericitos
(QBEnd 10)

Ki67 — Antigeno de
proliferacién celular (MIB1)

CD117/C-Kit (policlonal de
conejo)

Citoqueratinas de 40, 48, 50
y 50,6 kDa (AE 1/AE3)

CD45 (LCA, antigeno
leucocitario comun)
(2B11+PD7/26)

Resultados

Positivo en dreas

Positivo en dreas

Negativo

Negativo

Positivo en el 2% de
las células

Positivo en
moderado niUmero
de mastocitos

Negativo

Positivo en
moderado numero
de linfocitos

Positivo difuso en

CD68 (PG-M1) histiocitos

Conclusion

El perfil inmunohistoquimico, asociado al cuadro
histopatolégico, es compatible con tumor
miofibrobléstico inflamatorio.

periféricos, por el denso infiltrado histiocitario, por el huso
para células epitelioides con fenotipo rabdomiobldstico y
por la circunscripcién del drea de localizacién, con pequena
infiltracién de los tejidos blandos circunyacentes''. Estas
caracteristicas denotan una tendencia a la presentacién
clinica indolente y de bajo crecimiento. Sin embargo,
se informé un caso de progresién de tales tumores
hacia rabdomiosarcoma de alto grado'?, clinicamente
agresivo e histolégicamente caracterizado por células
fusiformes pleomorfas con nucleo hipercromdtico y
citoplasma escaso, con presencia comin de necrosis, y
en la inmunohistoquimica por presentar reaccién a la
desmina'?.

Debido al pequeno nimero de casos relatados de
tumores rabdomiobldsticos y la ausencia de estudios de
seguimiento a largo plazo, tanto su tratamiento como su
diagnéstico son poco descritos en la literatura®'4. Mientras
tanto, debido a la dificultad del diagnéstico solo con
datos clinicos y de la necesidad de examen detallado de
las caracteristicas histopatoldgicas e inmunohistoquimicas
del tumor, la reseccidn quirtrgica se vuelve una opcién
interesante para un diagnéstico con buena precisién y
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tratamiento exitoso, como fue descrito por Jansen ecal.’s,
primeros autores que documentaron un tratamiento para
este tipo de tumor pulmonar. En el caso descrito, como
consecuencia del grado de acometimiento, la bilobectomia
inferior y media por medio de la cirugia robética fue
el tratamiento quirdrgico de eleccién. No hay, bajo el
conocimiento de los autores, informes en la literatura del
uso de este tratamiento en el tumor rabdomiobldstico
inflamatorio.

CONCLUSION

Los tumores rabdomiobldsticos inflamatorios
pulmonares deben ser investigados ante la presencia de
clinica compatible y de hallazgos radioldgicos sugestivos,
pudiendo, por presentar un cardcter predominantemente
indolente, ser satisfactoriamente tratados quirdrgicamente
con seguridad oncoldgica por la cirugia robética.
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